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1. INTRODUGAO

1.1 Problematizagao

As Distrofias musculares progressivas abrangem um grupo de
doencas de carater hereditario distinguindo assim, um comprometimento grave,
progressivo e irreversivel da musculatura esquelética (TORRICELLI, 2004). Ou
seja, sao caracterizadas pela degeneracédo progressiva do tecido muscular.
Estas diferem entre si quanto ao tipo de musculatura atingida, a forma de
herancga, a idade de inicio e instalagdo dos sinais e sintomas, e ao quadro
evolutivo (OTSUKA et al., 2005). A heranca dessas distrofias pode ser
autossOmica recessiva e ligada ao X, no entanto existem formas néo
identificadas. Entre as mais comuns estdo a Distrofia Muscular do tipo
Duchenne (DMD), Distrofia Muscular do tipo Becker (DMB), Distrofia Muscular
do tipo Cinturas (DMC), Distrofia Miotdnica de Steinert (DMS) e Distrofia
Muscular Fascio-Escapulo-Umeral (FSH) (STOKES, 2000; SCHARA, 2005).

1.2 Questao problema

Como esta a funcdo motora dos pacientes com distrofia muscular
progressiva, participantes da Associacdo Sul Catarinense de Amigos e

Familiares dos Portadores de Distrofias Musculares Progressivas — ASCADIM?

1.3 Questoes norteadoras

1. Como se mostra a fungdo motora relacionada a postura ortostatica, marcha

e as transferéncias nos participantes do estudo?

2. Quais as caracteristicas da fungédo motora axial e proximal nos pacientes

com distrofia muscular progressiva investigados?
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3. Quais sao os achados, em relagcéo a fungédo motora distal, nos membros da
ASCADIM?
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2. HIPOTESES

1. Individuos portadores de distrofia muscular de Duchenne apresentam
marcha em “bambolé”, devido a atrofia da musculatura abdutora do quadril,
a crianga mostra-se incapaz de manter a pelve alinhada ao suspender um
membro inferior do chdo. (TECKLIN, 2002; RATLIFFE, 2002; UMPHRED,
2004; OTSUKA et al., 2005).

2. Pacientes com diagnoéstico de distrofia muscular de cinturas, a fraqueza
muscular atinge primeiro os musculos da cintura pélvica e escapular,
atingindo em geral primeiro os musculos dos membros inferiores. O paciente
apresenta altera¢cdes na marcha, dificuldades para subir escadas, levantar
do chdo e erguer os bragos (STOKES, 2000). Na distrofia muscular de
Duchenne a perda progressiva da forca e resisténcia muscular é
relativamente simétrica e proximal ocorrendo de forma gradual, iniciando-se
no tronco e cintura escapular (CAROMANO et al., 1998; SUAREZ et al,
2002; UMPHERED, 2004; EL-BOHY & WONG, 2005; OTSUKA et al., 2005;
SCHARA, 2005).

3. Na distrofia Miotbénica de Steinert as fraquezas e as atrofias intensas
acometem inicialmente os musculos distais dos membros, apés atingindo os
musculos do tronco e musculos proximais, podem causar dificuldades na
marcha e, posteriormente, necessidade de cadeira de rodas (OTSUKA et al.,
2005).
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3. OBJETIVOS

3.1 Objetivo Geral

Identificar o grau do comprometimento motor nos pacientes de distrofia

muscular progressiva membros da ASCADIM.

3.2 Objetivos Especificos

1. Analisar como se mostra a fungao motora relacionada a postura ortostatica

e as transferéncias nos participantes do estudo.

2. ldentificar quais as caracteristicas da funcdo motora axial e proximal,
segundo a MFM, nos portadores de distrofia muscular progressiva

investigados.

3. Caracterizar os achados, em relagao a fungdo motora distal, nos membros
da ASCADIM.
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4. JUSTIFICATIVA

A grande importancia que se atribui a avaliagdo motora deve-se pelo
fato que € necessario uma analise da evolugéo dessas doencas, bem como, a
determinacao dos procedimentos de avaliagdo adequados, tornando possivel a
previsdo dos acometimentos musculares nestes pacientes, e proporcionando
um tratamento mais direcionado (IWABE, 2009; SILVA, 2010).

A falta de instrumento de avaliagdo funcional especifico para as
doencgas neuromusculares, incentivo um grupo de pesquisadores do Servigo de
Reeducacado Pediatrica L’ Escale, Lion, Franga, a elaborar a Mesure de la
Function Motrice (MFM), com o objetivo de avaliar quantitativamente a fungéo
motora( BERARD et al.,2005).

A Associacédo Sul Catarinense de Familiares e Portadores de
Distrofias Musculares Progressivas (ASCADIM), se preocupa com O
desenvolvimento desta doenga e assim sendo, vem se destacando no sul do
estado como pioneira em estudos referentes as Distrofias Musculares

Progressivas.
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5. FUNDAMENTAGAO TEORICA

5.1 Distrofias Musculares Progressivas

As Distrofias Musculares Progressivas sdo grupos heterogéneos de
doencas determinadas geneticamente, caracterizadas pela degeneracao
progressiva da musculatura esquelética. A apresentacdo clinica destas
doencas varia tanto no que diz respeito a musculatura envolvida, complicagbes
cardiopulmonares, idade de inicio dos sintomas, velocidade de progressao e
modo de herangca da doenca (SCHARA, 2005; ANSVED, 2003; BICHOFF,
ENGEL e FRANZINI-ARMSTRONG, 1991).

Dentre as diferentes distrofias mais comuns encontramos as
seguintes: Distrofia Muscular do tipo Duchenne, Distrofia Muscular de Becker,
Distrofia Muscular do tipo Cinturas, a Distrofia Miotonica de Steinert e por sua
vez, a Distrofia Muscular do tipo Fascio-Escapulo-Umeral (CARAKUSHANSKI,
2001).

Para diagnosticar a distrofia muscular deve-se analisar a miopatia,
definida por critérios clinicos, histologicos e eletromiograficos, sem sinais de
desenervacédo ou déficits sensitivos; os sintomas encontrados sao efeitos da
fraqueza musculares (MARQUES, 2004; EL-BOHY & WONG, 2005).

5.1.1 Distrofia Muscular de Duchenne

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) € uma doenga muscular
degenerativa mais comum ligada ao género, sendo exclusivamente em
meninos, independente de origem étnica e racial, com alta taxa de mutag¢ao do
gene localizado no brago curto do cromossomo X. A idade média para o
diagnostico é de 7,5 anos de idade, ndo havendo grande diferengca entre a
idade de diagnéstico dessas criangas e o inicio dos primeiros sintomas
(ARAUJO et al., 2004). Sua incidéncia é de 1 a cada 3.500 nascidos vivos
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(RUBIN e FARBER, 2002; ROWLAND, 2002 e STOKES, 2000). A DMD foi
descrita pela primeiramente por Meryon em 1852, e em 1868 Guillaume

Duchenne descreveu as caracteristicas clinicas e patoldgicas desta doenca.

Na DMD ha auséncia de distrofina que é uma proteina do
citoesqueleto da membrana da célula muscular que esta ligada a um complexo
glicoprotéico chamado complexo glicoproteico ligado a distrofina (KOENING et
al., 1987). Essa deficiéncia aumenta a permeabilidade da membrana celular e
naturalmente aumento do influxo de calcio para o interior da célula (HOFFMAN,
1987). O aumento da concentracdo de calcio intracelular pode aumentar a
producao de espécies reativas de oxigénio pela mitocondria em modelo animal
de DMD (NETHERY, 2000). O estresse oxidativo vem sendo reconhecido como
possivel mecanismo causador da degeneragdo muscular em modelo animal de
DMD (RAGUSA et al., 1997; RANDO, 2002; WHITEHEAD et al., 2006).

A confirmagéo do diagnéstico de DMD é realizado através de testes
bioquimicos do sangue que apontara as concentracbes da enzima sérica
creatina quinase (CK), da biopsia muscular, por histérico familiar e pela
apresentacao dos sinais clinicos (CARAKUSHANSKY, 2001; ARAUJO et al.,
2005).

Os primeiros sinais e sintomas clinicos se manifestam, em média,
entre os 3 e 5 anos de idade. O portador apresenta um atraso para sentar-se,
ficar em pé, caminhar, correr, saltar e sofre quedas frequentes (STOKES, 2000,
OTSUKA et al., 2005; TECKLIN, 2002, MOURA et al., 2002). Além disso,
evidencia-se uma hipertrofia dos musculos da panturrilha, que em seguida
evolui para uma pseudo-hipertrofia, sendo estes musculos substituidos por
tecido adiposo e conjuntivo. A atrofia da musculatura extensora do quadril e do
joelho resulta em dificuldade de levantar-se do chéo, sendo que para realizar
este movimento a crianca precisa auxiliar a extensdo do quadril e do joelho,
empurrando sua coxa com a mao ou com o antebrago e, conforme a atrofia
progride a crianca firma os membros inferiores usando ambos os membros
superiores. Esta Manobra é conhecida como Sinal de Gowers (OTSUKA et al.,
2005; STOKES, 2000; TECKLIN, 2002; RATLIFFE, 2002; UMPHRED, 2004;
MOURA et al., 2002).
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A marcha anormal, do tipo “bamboleante”, deve-se a atrofia precoce
dos musculos abdutores do quadril, sendo assim, a criangca é incapaz de
nivelar a pelve ao erguer um membro inferior do ch&o inclinando-se na diregéo
do outro membro inferior para assim, alterar o centro da gravidade do corpo
para aquele membro em contado com o chdo, sendo esta manobra conhecida
como sinal de Trendelemburg. Este sinal € acompanhado por alargamento da
base de sustentacdo para aumentar a estabilidade, favorecendo o surgimento
das contraturas de abducéo do quadril (OTSUKA et al., 2005; STOKES, 2000;
TECKLIN, 2002; RATLIFFE, 2002; UMPHRED, 2004; MOURA et al., 2002).
Quando a crianga atinge os 7 e 8 anos de idade, as contraturas tendineas do
calcanhar e da banda iliotibial levam a realizagcdo de uma marcha sobre as
pontas dos pés (TORRICELLI, 2004; REED, 2002; SCHARA, 2005).

Os pacientes a perderem a capacidade da marcha entre os 8 e 12
anos de idade. Apds este evento, podem surgir deformidades na coluna
vertebral e nos membros inferiores, ha maior comprometimento respiratorio, o
que interfere na independéncia funcional e na sobrevida deste paciente (MELO
2005; EL-BOHY e WONG, 2005; MATSUO, 2006).

5.1.2 Distrofia Miotonica de Steinert

A Distrofia Miotbnica de Steinert (DMS) é ponderada como uma
doenga multissistémica, atingindo diferentes 6érgéos e sistemas, causando
assim comprometimento muscular, alteragdes cardiacas, pulmonares, oculares,
Osseas, neurologicas, endocrinas e cutaneas. Este tipo de distrofia acomete
ambos 0s sexos, e o risco de um filho ou filha de um portador apresentar a
doenca sao de 50%, risco considerado alto. Este risco independe da
intensidade do quadro clinico do afetado, e um portador assintomatico do gene
também corre 0 mesmo risco de transmiti-lo a seus descendentes (CHEBEL et
al, 2005).
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Sua incidéncia € de aproximadamente 1 a cada 8.000 a 10.000
nascimentos. A DMS é uma das mais frequentes doencas causadas genes
autossémicos dominantes (OTSUKA et al., 2005; REED, 2002).

A caracteristica principal deste tipo de Distrofia Muscular é a
dificuldade no relaxamento muscular em seguida a contragcdo vigorosa,
chamado fendmeno miotdnico (TORRICELLI, 2004; EL-BOHY e WONG, 2005).

Os sintomas se manifestam desde o nascimento até mais de 60
anos de idade e a velocidade de evolugdo da doenca é muito variavel. Além da
fragueza muscular, os afetados podem apresentar quedas de palpebras
(ptose), dificuldades em pronunciar palavras, catarata, calvicie precoce e
diabetes. A ordem dos musculos afetados é face, pesco¢o, maos, antebraco e
pés (SCHARA, 2005; MELO, 2005).

A forma classica ou juvenil tem inicio da adolescéncia ou na fase
adulta. E caracterizada por fraqueza e atrofia principalmente dos musculos da
face e do pescoco, conferindo ao paciente uma aparéncia facial sem
expressao, alongada, com ptose palpebral, boca entreaberta, dificuldade para
sorrir e protrair os labios, pescoco fino devido a atrofia acentuada do musculo
esternocleidomastéideos, fendbmeno mioténico mais evidente nas méaos e
catarata (HEMMI & SUNADA, 2000).

Dentre essas variedades de evolugéo, as fraquezas e as atrofias
intensas, inicialmente nos musculos distais dos membros, mais tardiamente
atingindo os musculos do tronco e musculos proximais, podem causar
dificuldades na marcha e, posteriormente, necessidade de cadeira de rodas
(OTSUKA et al, 2005).

5.1.3 Distrofia Muscular de Cinturas
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As formas de distrofia muscular do tipo Cinturas (DMC) sao
classificadas de acordo com o mecanismo de heranga: heranga autossémica
dominante, que séo relativamente raras correspondendo a cerca de 10% dos
casos, ou heranca autossdbmica recessiva, que constituem um grupo
heterogéneo de doencas neuromusculares e constituem 90% dos casos
diagnosticados. Na forma autossGmica recessiva, para que a doenca se
manifeste, € necessario que o paciente receba dois genes defeituosos, um
proveniente de seu pai, e outro de sua mae (os pais sdo portadores
assintomaticos). No caso de um casamento entre um afetado pela DMC
(homem ou mulher) com uma pessoa normal, todos os filhos serdo portadores
do gene, mas serao clinicamente normais. O risco de um casal que ja teve um
filho ou filha com DMC vir a ter outra crianga com o0 mesmo problema é de 25%
(TORRICELLI, 2004; SCHARA, 2005). A DMC classifica-se pelo mecanismo de
heranca, sendo que a heranga autossémica dominante equivale a 10% dos
casos, e a herangca autossbmica recessiva, que constituem um grupo
heterogéneo de doencas neuromusculares constitui 90% dos casos
diagnosticados (SCHARA, 2005; TORRICELLI, 2004).

A doenga pode se manifestar antes dos 10 anos de idade, no
entanto € mais comum os sintomas surgirem na 2° ou 3° década, atingindo
ambos o0s sexos. Apesar de o quadro clinico ser muito semelhante ao da DMD,
a progresséo € extremamente variavel, mas normalmente &€ mais lenta, de
forma continua ou insidiosa, isto €, com periodos de rapida progresséo
alternados com periodos estacionarios (EL-BOHY, 2005). Observa-se que a
fraqueza muscular abrange inicialmente os musculos da cintura pélvica e/ ou
escapular, no entanto € mais comum que a fraqueza tenha inicio pelos
musculos dos membros inferiores, ja sobre a fraqueza dos membros superiores
pode levar anos para surgir. O portador apresenta alteragcbes na marcha,
restricdo para subir escadas, erguer-se do chdo e também movimentar os
bracos. Numa fase mais progressiva da doencga as contraturas musculares e
deformidades 6sseas podem surgir (STOKES, 2000; SOUZA, 2007).
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5.2 Avaliagcao Motora

Na busca por instrumentos de avaliagdo que permitam
acompanhamento que traga dados mais objetivos ou quantifique a progressao
do quadro clinico de pacientes com distrofia muscular progressiva, diversos
métodos foram propostos. Entre eles, citam-se as avaliacées de forga muscular
realizadas pela escala Medical Research Council (MRC) ou por meio de
dinamdmetro, escalas de avaliacdo funcional, avaliacbes de amplitudes
articulares (goniometria) e avaliagdes de fungcédo pulmonar. Todas surgiram com
a finalidade de avaliar a progressdo da doenca e a resposta a possiveis
tratamentos instituidos (SILVA,2010).

As doencgas neuromusculares, como descrito em sua propria
definicdo, acometem a unidade motora. Portanto, manifestam-se clinicamente
como a sindrome do neurbnio motor inferior. De acordo com sinais
neurolégicos mais especificos, pode-se inferir a topografia da lesdo na unidade
motora. (EAGLE, 2002). Desta forma, destaca-se que o predominio proximal da
fragueza muscular é observado principalmente nas doengas musculares,
enquanto que o déficit de forga distal sugere envolvimento do nervo. (EMERY
et al., 1996)

A escassez de instrumento de avaliagdo funcional especifico para as
doencgas neuromusculares, porém abrangentes ao seu conjunto, motivou um
grupo de pesquisadores do Servico de Reeducacao Pediatrica L’ Escale, Lion,
Franca, a elaborar uma escala especifica, a Mesure de la Function Motrice
(MFM), com o objetivo de avaliar quantitativamente a funcdo motora (IWABE,
2009).

A primeira MFM foi desenvolvida em 1998 constituida de 75 itens sendo
apresentada para 115 grupos na Europa e América do Norte. Desde entdo
sendo testada e analisada. Entre maio 2000 e margco 2001, foi validada a
primeira versdo composta por 51 itens, em centros franceses e sui¢cos. Apos a

validagédo da mesma observou-se a necessidade de excluir alguns itens, entao
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elaborou-se a segunda versdo da MFM, reduzida para 32 itens e validada entre
2002 e 2003, a validacao incluiu 303 pacientes com idades entre 6-62 anos,
com as seguintes doencgas: distrofia muscular de Duchenne, distrofia muscular
de Becker, distrofia muscular de cinturas, distrofia fascio-escapulo-umeral,
distrofia miotdnica, miopatia congénita, distrofia congénita, amiotrofia espinhal
progressiva e neuropatia hereditaria. A exclusao das faixas etarias para além
desses limites foi justificada, por um lado, para evitar consideragcbes sobre as
etapas do desenvolvimento e por outro, pelas peculiaridades do
envelhecimento. Em 2008, a escala MFM desenvolvida pelos franceses foi
validada em portugués por uma fisioterapeuta brasileira, que mostrou
confiabilidade e minima variabilidade na sua aplicagdo (BERARD et al., 2005;
BERARD et al., 2006).

A MFM compreende 32 itens, incluindo avaliagdes estaticas e dinamicas,

divididas em trés dimensoes:

* Dimensao 1 (D1): posigéao em pé e transferéncias, com 13 itens;
* Dimensao 2 (D2): fungdo motora axial e proximal, com 12 itens;
* Dimenséo 3 (D3): fungdo motora distal, com sete itens, dos quais seis sao

referentes aos membros superiores.

Cada item é graduado em uma escala de quatro pontos (escores de 0 a
3), com as instru¢cdes de pontuagcdo detalhadas no manual do usuario,
especificas para cada item. Para fins de conhecimento das regras gerais e
critérios de pontuacgéo, tem-se: escore 0 - ndo pode iniciar a tarefa solicitada ou
nao pode manter a posigdo inicial; escore 1 - realiza parcialmente o item;
escore 2 - realiza parcialmente o movimento solicitado ou o realiza
completamente, mas de modo imperfeito; escore 3 - realiza completamente o
item, com movimento controlado (normal). Em casos de limitagdo articular ou
retracdo tendinea, o individuo é graduado como se n&o apresentasse forga
adequada para realizar o movimento, impedindo que receba a graduacao
maxima. Os escores totais e parciais para as dimensdes sao expressos em

porcentagens em relagdo ao escore maximo (96 pontos).( IWABE et al., 2009)
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6. FUNDAMENTAGCAO METOLOGICA

6.1 Tipo de Estudo

O estudo caracteriza-se como caso-controle. Do ponto de vista da
forma de sua abordagem é quantitativo; de natureza basica; quanto aos
objetivos é descritivo e quanto aos procedimentos de coleta € pesquisa de

campo e transversal.

A pesquisa sera desenvolvida na Universidade do Extremo Sul
Catarinense — UNESC, na Associacao Sul Catarinense de Amigos e Familiares
dos Portadores de Distrofias Musculares Progressivas — ASCADIM, em caso
de pacientes de dificil acesso a Associagdo a avaliagdo sera realiza em

domicilio.

6.2 Amostra

Participardao da pesquisa 33 pacientes, com diagnéstico diferentes
tipos de Distrofia Muscular Progressiva, integrantes da Associagcao Sul
Catarinense de Amigos e Familiares dos Portadores de Distrofias Musculares
Progressivas (ASCADIM) (APENDICE 1).

Como critérios de inclusdo: pacientes portadores de Distrofias
Musculares Progressivas, de ambos os sexos, sem patologias neurolbgicas
conjuntas e participantes da ASCADIM. Os pacientes que ndo possuem
diagnoéstico de Distrofias Musculares Progressivas fazem parte do critério de

excluséo.

6.3 Instrumento de Pesquisa

A avaliagdo motora sera realizada atraves da escala de Medida da

Funcdo Motora (ANEXO 1) que permite avaliar de forma quantitativa a fungéo
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motora, composta por 32 itens incluindo avaliagdes estaticas e dinamicas,
divididas em trés dimensdes: a) dimensao 1 - de pé e transferéncias, com 13
itens; b) dimenséo 2 - fungdo axial e proximal, com 12 itens; c) dimenséo 3 -
fungdo distal, com 7 itens. Cada item é pontuado de zero a trés, sendo zero
nao conseguir fazer o movimento, um esbogcar o movimento, dois fazer a
fungcdo de forma lenta ou com compensacgdes e trés movimentar-se de forma
correta e em velocidade normal. Os escores totais e parciais s&do expressos em
porcentagens em relagcdo ao escore maximo, que € de 96 pontos. O tempo

médio de aplicagéo é de 36 minutos.

Para aplicar a escala utiliza-se o seguintes materiais:

e Um tapete de EVA ou uma mesa de exame larga.

e Uma mesa (se possivel com altura regulavel). A altura da mesa deve ser
fixada de modo que, o sujeito sentado em cadeira possa posicionar seus
antebracos sobre a mesa, estando com os cotovelos flexionados a 90
graus.

e Uma cadeira (se possivel com altura regulavel). A altura do assento deve
permitir ao sujeito tocar o solo com os pés, enquanto ele esta sentado, com
o quadril e joelhos flexionados a 90 graus.

e Um corredor de 10 metros.

e Uma linha tragada no solo, com 6 metros de comprimento e 2 cm de
largura.

e Um cronémetro.

e Um CD ou CD ROM colado sobre uma folha de cartolina.

e Uma folha de cartolina sobre a qual esta desenhado um quadrado de 5 cm
de lado, dividido em 9 quadrados iguais. O quadrado central € indicado
como ponto de partida.

e 10 moedas, com cerca de 20 mm de didmetro e 2 mm de espessura (10
centavos ou equivalente).

e Uma bola de ténis.

e Um lapis

e Uma folha de papel formato A4, de 70 ou 80 gramas.
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6.4 Procedimentos de Pesquisa

Apds o encaminhamento do projeto ao Comité de Etica da
Universidade do Extremo Sul Catarinense — UNESC, obtida sua aprovacéo,
sera solicitada uma autorizacéo para o desenvolvimento do estudo a presidente
da ASCADIM.

Os pacientes portadores de Distrofias Musculares Progressivas, ou
seus representantes legais, que consentirem a participacdo no estudo,
mediante a exposicdo dos objetivos, métodos, possiveis riscos e beneficios;
serao convidados a assinarem o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
— TCLE (ANEXO 2).

Apoés a assinatura do TCLE, sera realizada uma avaliagdo motora

com 0s pacientes.

A avaliagdo motora sera realizada pelo pesquisador responsavél na
Associacao Sul Catarinense de Amigos e Familiares dos Portadores de
Distrofias Musculares Progressivas — ASCADIM, localizada na cidade de

Criciuma.

Todas as informacgdes e dados colhidos serdo mantidos sigilosos
e serao usados apenas para este estudo. As amostras serdo numeradas para
indicar somente qual Distrofia Muscular Progressiva o paciente possui, sem

qualquer modo de identificagcdo do mesmo.

6.5 Métodos Estatisticos

Os dados obtidos serdo devidamente tabulados, analisados e
avaliados por um programa estatistico SpSS 17.0 for Windows, utilizando-se da
Analise de FreqUéncias, Teste Paired-Samples T Test e apods confrontados

com a literatura cientifica.
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7. CRONOGRAMA

Més/Ano Ago- | Set- Out- Nov- Dez- Jan- Fev- Mar- Abr- Mai- Jun- Jul- Ago- Set- Out- Nov- Dez-
2010 | 2010 | 2010 | 2010 | 2010 | 2011 2011 2011 | 2011 2011 2011 | 2011 2011 2011 | 2011 | 2011 | 2011

Escolha do X
Tema

Elaboragéo X | x [ x| X
do Projeto

Entrega do X
Projeto

Revisao da x X X | X X X X
Literatura

Coleta de X X x
Dados

Analise dos X X | x
Dados

Entrega do X
Trabalho

Apresentacao X
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Discriminagao Quantidade | Valor Unitario R$ | Valor Total R$
Materiais de Consumo
Cartolina 02 1,00 2,00
Bola Ténis 01 3,00 3,00
Lapis 01 1,00 1,00
CD 01 1,50 1,50
Moeda 10 centavos 10 0,10 1,00
Folhas 01 resma 15,00 15,00
Tinta de impressora 01 cartucho | 35,00 35,00
Cronometro 01 50,00 50,00
Fita métrica 01 2,00 2,00
Total R$ 110,50

O projeto sera financiado pela Universidade do Extremo Sul Catarinense — UNESC e

pelo Conselho Nacional de Desenvolvimento Cientifico e Tecnoldgico - CNPQ.
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APENDICE 1
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE) PARA OS
INTEGRANTES DA ASCADIM
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)

Esta é uma pesquisa que pretende analisar a fungdo motora em
individuos portadores de Doenga Neuromuscular. Vocé que ja é paciente da
Associacdo Sul Catarinense de Amigos e Familiares dos Portadores de
Distrofias Musculares Progressivas — ASCADIM, sera convidado a participar,
dessa pesquisa, através de uma avaliagdo motora com tempo de aplicacao
meédio de 36 minutos. A avaliagao sera realiza pela académica responsavel. A
pesquisa nao envolve riscos para os pacientes. Os seus dados serao mantidos
em sigilo pelos pesquisadores, sendo estes dados utilizados apenas para esta
pesquisa. Futuros avaliagdbes poderdo ser necessarios para que O0s
profissionais da saude possam acompanha-lo melhor.

Eu, ,

fui informado dos objetivos especificados acima e da justificativa desta

pesquisa, de forma clara e detalhada. Recebi informacgdes especificas sobre
cada procedimento no qual estarei envolvido, dos desconfortos ou riscos
previstos, tanto quanto dos beneficios esperados. Todas as minhas duvidas
foram respondidas com clareza e sei que poderei solicitar novos
esclarecimentos a qualquer momento. Além disso, sei que terei liberdade de
retirar meu consentimento de participagdo na pesquisa de acordo com estas
informacdes, sem que isto traga prejuizo a continuagcdo do meu cuidado e
tratamento (ou de meu familiar).
Fui informado que caso existam danos a minha pessoa ou

saude, causados diretamente pela pesquisa.

Assinatura do Paciente ou responsavel

Data: / /
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APENDICE 2

AUTORIZAGAO DA ASCADIM PARA REALIZAGAO DA PESQUISA COM
OS PACIENTES CONVENIADOS
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U \} ASSOCIA(}AO SUL CATARINENSE DE FAMILIARES, AMIGOS E
. PORTADORES DE DISTROFIAS MUSCULARES PROGRESSIVA

 CNPJ n° 07.746.068/0001-79
ascadim@gmail.com

. D

Cricitima, Abril de 2011.

A Associagado Sul Catarinense de Familiares, Amigos e Portadores de Distrofias
Musculares Progressivas- ASCADIM vem através deste, autorizar a académica do
curso de Fisioterapia Pamela Coelho de Souza a realizar seu trabalho de
conclusdo de curso intitulado como “ AVALIACAO MOTORA EM INDIVIDUOS
PORTADORES DE DISTROFIA MUSCULAR PROGRESSIVA’ em nossa
instituicao. |

&7

Lisiane Tut{mrr Generoso Bitencourt
Presidente da ASCADIM
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MEDIDA DA FUNGAO MOTORA
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MEDIDA DA FUNCAO MOTORA
nas doencas neuromusculares

MFM

FOLHA DE ESCORE!

Nome e Sobrenome do paciente : N°do documento :
Data de nascimento: / / Data da avaliagdo: / /

(dia/més/ano) (dia/més/ano)
Idade do Paciente: / Nome do examinador :

(ano/més)
Idade de perda da marcha: / Diagnéstico:
(ano/més)

A MFM é uma escala de avaliagdo precisa, padronizada, concebida e validada pelo grupo de estudo
MFM para medir as capacidades motoras funcionais do paciente portador de uma doenga
neuromuscular. Repetida ao longo do tempo, a MFM mede a mudanca das capacidades motoras
funcionais do paciente. O esquema de escore a seguir deve servir como uma indicagdo geral. Todos os
itens possuem indicagdes especificas para cada escore, a utilizagao destas instrugdes de testagem é
imperativo para cada item. Todas estas indicagdes sdo descritas no Manual do Usudrio?.
ESQUEMA DE ESCORE:
0 = ndo pode iniciar a tarefa
1 = realiza parcialmente o exercicio
2 = realiza incompletamente o movimento solicitado ou completamente, mas
de forma imperfeita (compensagao, duragdo e manutengdo insuficiente
da posigao, lentidao, falta de controle do movimento)
3 = realiza completamente. “normalmente” o movimento, o exercicio estando
controlado, dominado,dirigido, realizado com velocidade constante.

'0 formulario de escore pode ser obtido junto & Handicap International , ERAC — 14, avenue Berthelot, 69361 Lyon Cedex 07, France. 04 78 69 79 79
20 Manual do Usuario esta disponivel escrevendo para a AFM Dép: des Action: 1ruedel BP59 91002 Evry Cedex
01 69 132169, que fornece gratuitamente um exemplar, ou através Website de I’ AFM www.afm-france.org

Dr Carole Bérard Sennce de Rééducauon Pédlamque I'Escale, Centro Hospitalar Lyon Sud, 69495 Pierre-Bénite Cedex, Franga.
04 78 86 16 66 ou mail : carole. berard@chu-lyon. 2
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ltens D1 D2 D3
1.Supino, cabega no eixo: mantém a cabega no eixo e depois a vira\\completamente 0o
de um lado e depois do outro. v o1
Comentarios: 02
03
2.Supino: levanta a cabeca e a mantém elevada. 0o
COMEMIANOS: v cveueeenencrcerieseressssessseseneesesssasesesese s sesesesesnessesens o
................. 02
03
3.Supino: flete o quadril e o joelho acima de 90° deslocando o pé do tapete. 0o
COMENTANOS ... ireeereeneceeeeet e eeesaeenes 01
T S ST R S TR T S SRSV RO 02
Lado: O direito 0 esquerdo 03
4. Supino, perna sustentada pelo examinador: realiza uma flexao dorsal do pé em 0o
90° em relagdo a perna a partir da posigéo com pé relaxado em flexéo plantar o1
Comentarios........ 02
.............. 03
Lado: O direito 0 esquerdo
5. Supino: eleva uma mao do tapete e toca 0 ombro oposto. 0o
Comentarios:...... 01
R S Y e s o oo 02
Lado: 0 direito O esquerdo o3
6. Supino, membros inferiores semifletidos, patelas para cima e os pés apoiados 0o
sobre o tapete. Eleva a pelve; coluna lombar, pelve e coxas alinhadas e pés o1
préximos. 02
COMENANIOS Sssussswsssmmndmsmmsr g TR o3
7. Supino: vira para declbito ventral e libera os membros superiores debaixo do 0o
corpo. o1
[15]311c1p 1 [0[RP — 02
............ 03
Lado: O direito 00 esquerdo
8. Supino: sem apoio dos membros superiores senta-se sobre o tapete. 0o
Comentanos i mammmnansmmmarsnraS o
................ 02
o3
9.Sentado sobre o tapete: sem apoio dos membros superiores mantém a posigao oo
sentada e depois é capaz de manter um contato entre as duas méos. ot
COmMentanos: senrmmmamnannnrmansanss 02
............. a3
10. Sentado sobre o tapete, a bola de ténis colocada em frente ao sujeito: Sem apoio 0o
dos membros superiores se inclina para a frente, toca a bola e depois volta & posigao o1
(670)1) 17111 1[5 <O RSO U S PP 02
mk}
Lado: O direito 0 esquerdo
11. Sentado sobre o tapete: fica em pé sem apoio dos membros superiores. oo
COMEBNLANOS: ...cveeecenceeeirteence s eeree e aene o1
02
03
Subtotal da pagina2 | Di= D2= D3=
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Escore
ltens Subtotal pagina 2~ Di= D2= D3=
12.Em pé: sem apoio dos membros superiores, senta-se na cadeira mantendo os pés 0o
proximos. oy o1
Comentarios: 02
o3
13.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas:sem apoio dos membros superiores e oo
sem apoio contra 0 encosto da cadeira, mantém a posicdo sentada, com a cabeca e o1
o tronco alinhados. o2
(o)1 1 T=11 7 1o S SR 03
14.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, com a cabega posicionada em flexdo: 0o
da posicdo de cabeca completamente fletida, levanta a cabeca e a mantém o1
levantada, o movimento e o manuteng&o se fazem com a cabega no eixo. 02
a1 Lo I T (k]
15.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, com os antebragos colocados sobre a 0o
mesa e os cotovelos fora da mesa: Coloca ao mesmo tempo as 2 maos sobre a 01
cabega, com a cabega e o tronco alinhados. 02
Comentérios: 03
16.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, o lapis colocado sobre a mesa: toca o 0o
lapis com uma mao, cotovelo em extensdo completa no final do movimento. o1
Comentérios: 02
. 03
Lado: O direito © O esquerdo
17.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, 10 moedas colocados sobre a mesa: 0o
pega sucessivamente e armazena 10 moedas de 10 centavos em uma das maos no o1
tempo de 20 segundos 02
Comentarios:... 03
Lado: O direito 0 esquerdo
18.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, um dedo colocado no centro de um a0
CD fixo: fazer a volta completa do CD com um dedo, sem apoio da mao =}
Comentarios: 02
03
Lado: O direito [ esquerdo
19.Sentado sobre a cadeira ou na cadeira de rodas, o lapis colocado sobre a mesa: 0o
pega o lapis ao lado de uma das maos, depois desenha uma série continua de voltas o1
de 1 cm de altura dentro de um retangulo de 4 cm de comprimento 02
03
Tentativa 1:
Tentativa 2:
Comentarios:
Lado: O direito 0 esquerdo
20.Sentado sobre a cadeira ou na cadeira de rodas, a folha de papel colocada entre 0o
as maos: rasgar a folha dobrada em 4 comegando pela dobra 01
Comentarios: o2
...................................... 03
Subtotal da pagina3 | Di= D2= D3=
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Itens Subtotal pagina3 <~ Di= D2= D3=
21.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, a bola de ténis Eolécadé sobre a 0o
mesa: Pega a bola e depois supina a mao completamente segurando a bola. o1
Comentérios:... sssisic 02
T T e O T e msinss, 03
Lado 0O direito 0 esquerdo
22 Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, um dedo colocado no centro de um oo
quadrado fixo: levanta o dedo e depois o coloca sucessivamente no centro das oito mh}
casas do quadrado sem tocar as linhas. 02
Comentarios: 03
Lado O direito 0 esquerdo
23.Sentado na cadeira ou na cadeira de rodas, membros superiores ao lado do oo
corpo: colocar ao mesmo tempo os dois antebragos e/ou as maos sobre a mesa o1
Comentarios: 02
..................................................... 03
24. Sentado na cadeira: Levantar-se sem apoio dos membros superiores, com os pés oo
proximos. o1
COMMBNTATIOS  osscumssmmismvsmeasis s SR SRR 02
03
25. Em pé, com apoio dos membros superiores sobre um material: solta-se e oo
maniém-se em pé, com os pés proximos, cabega, tronco e membros alinhados. [mp
Comentarios: 02
................................................ 03
26. Em pé, com apoio dos membros superiores sobre um material: sem apoio dos oo
membros superiores levanta um pé, por 10 segundos. o1
Comentarios:... n2
......... 03
Lado do pé apoiado [J direito 0 esquerdo
27. Em pé, sem apoio, inclina-se, toca o solo com uma das maos e depois levanta- 0o
se. B}
Comentarios:............ n2
........ 03
28. Em pé, sem apoio: anda 10 passos & frente, sobre os 2 calcanhares. 0o
" o1
02
a3
29. Em pé, sem apoio: anda 10 passos a frente, sobre uma linha reta. 0o
COMIBINILANIOS .. vcueeucenreeeeeeseeseeaeseseessessesessesessessessnnesensameassseessasesaeseneseensemeneesenesesenaneneannn o
2 02
03
30.Em pé, sem apoio: Corre 10 metros. oo
Comentarios: o1
02
o3
31. Em pé, sobre um pé, sem apoio: Salta no lugar 10 vezes seguida. 0o
Comentarios: . S o1
........ 02
Lado O direito 0 esquerdo 03
32. Em pé, sem apoio: Sem apoio dos membros superiores, agacha-se e depois oo
levanta-se duas vezes em seguida. o1
BT L SR ———— 02
.................................................. 03
Total | Di= D2= D3=
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ANEXO 2
APROVAGAO DO COMITE DE ETICA E PESQUISA DA UNIVERSIDADE DO
EXTREMO SUL CATARINENSE - UNESC
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Universidade do Ext_remo Sul Catarinehse UNESC

Comité de Etica em Pesquisa- CEP

Resolugdo

Comité de Etica em Pesquisa, reconhecido pela Comissdo Nacional de Etica em Pesquisa
(CONEP)/Ministério da Saude analisou o projeto abaixo. :
Projeto: 718/2007

Pesquisador:

Lisiane Tuon

Titulo: “Analise da funcionalidade e qualidade de vida em pacientes portadores de doenga
neuromusculares”.

Este projeto foi Aprovado em seus aspectos éticos e metodoldgicos, de acordo com as Diretrizes e
Normas Internacionais e Nacionais. Toda e qualquer alteragio 'do Projeto devera ser comunicado
ao CEP. Os membros do CEP néo participaram do processo de avaliagdo dos projetos onde
constam como pesquisadores. ’

Criciima, 04 de outubro de 2007.

Emilio-Luig Streck

Coordenador do CEP
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Medida da Funcio Motora (MFM) nas Distrofias Musculares Progressivas: Uma
Nova Alternativa para Avaliacio Fisioterapéutica

Motor Function Measure (MFM) in Progressive Muscular Dystrophies: A New
Alternative for Physiotherapy Assessment

Pamela Coelho de Souza*, Franciani Rodrigues**, Mateus Berlink***, Lisiane Tuon,
D.Sc. ¥***
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Resumo

As Distrofias musculares (DM) sdo um grupo heterogéneo de doencas hereditarias,
tendo um comprometimento grave, progressivo e irreversivel da musculatura
esquelética, caracterizadas pela degeneragdo progressiva do tecido muscular. Este
estudo tem como objetivo avaliar a fungdo motora através da utilizacdo da escala
Medida da Fung¢do Motora (MFM) em individuos com Distrofias Musculares
Progressivas. Foram avaliados 33 individuos com: Distrofia Muscular de Cinturas
(DMC), Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) e Distrofia Miotonica de Steinert
(DMS). O Instrumento de Pesquisa utilizado foi a Escala de Medida da Fun¢do Motora
(MFM), que avalia 3 dimensdes: posicdo em pé e transferéncias, funcdo motora axial e
proximal e fun¢@o motora distal. Constatou-se neste estudo a afirmag@o dos achados da
literatura quanto ao comprometimento motor nas Distrofias Musculares Progressivas,
tendo o menor escore nas 3 dimensdes analisadas os individios com DMD. Foi possivel
constatar que a escala MFM ¢ um eficaz método de avaliacdo para os individuos
portadores de Distrofias Musculares Progressivas, pois a sua utilizacdo possibilita
mensurar o comprometimento motor destes individuos, o que proporciona um melhor
direcionamento ao tratamento Fisioterapéutico tendo como auxilio um indicador
evolutivo.

Palavras-Chave: Distrofias Musculares. Escala. Fisioterapia.

Abstract

The muscular (MD) dystrophies are a heterogeneous group of inherited diseases, with a
severe, progressive and irreversible impairment of the skeletal muscles, characterized by
progressive degeneration of muscle tissue. This study aimed to evaluate motor function
through the use of the Motor Function Measure scale (MFM) in individuals with
progressive muscular dystrophy. Were evaluated 33 individuals with: Limb-girdle
Muscular Dystrophy (LGMD), Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) and Steinert
Myotonic Dystrophy (SMD). The survey instrument used was the Scale Motor Function
Measure (MFM), which assesses three dimensions: standing position and transfers,
axial and proximal motor function and motor function distal. It was found in this study
the statement of findings in the literature as to the motor impairment in progressive
muscular dystrophies, with the lowest score in three dimensions analyzed the
individuals with DMD. It was found that the scale MFM is an effective method of
assessment for individuals with progressive muscular dystrophy, since its use enables
measure motor impairment of these individuals, providing a better direction to the
physiotherapy tends to aid an evolutionary indicator.

Keywords: Muscular dystrophies. Scale. Physical Therapy.
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Introducio

As Distrofias Musculares s@3o um grupo heterogéneo de doencgas
hereditarias, tendo um comprometimento grave, progressivo e irreversivel da
musculatura esquelética, caracterizadas pela degeneracdo progressiva do tecido
muscular. A apresentagdo clinica possui um amplo aspecto de variabilidade devido ao
grau de envolvimento musculo esquelético, cardiaco, comprometimento pulmonar,
idade e inicio dos sintomas [1,2,3].

A escassez de instrumento de avaliagdo funcional especifico para as doengas
neuromusculares, motivou um grupo de pesquisadores do Servico de Reeducacdo
Pediatrica L’ Escale, Lion, Franga, a elaborar a Mesure de la Function Motrice (MFM),
com o objetivo de avaliar quantitativamente a fungdo motora destes pacientes [4]. A
primeira versdo da MFM foi composta por 51 itens sendo validada entre 2000 e margo
de 2001. Apos a primeira validagdo observou-se a necessidade de reduzir alguns itens,
sendo entdo elabora a versao final com 32 itens validada entre 2002 ¢ 2003 [5]. Em
2008 a escala foi validada no Brasil [6].

A Medida da Funcdo Motora é um escala relativamente nova de facil
aplicagdo permitindo melhor andlise da evolucdo da patologia, podendo ser utilizada
para quantificar resultados de tratamentos. E uma escala de alta confiabilidade, podendo
ser utilizada como instrumento de diagostico clinico [4,6].

O presente estudo tem como objetivo avaliar a funcdo motora através da
utilizagdo da escala Medida da Fun¢do Motora (MFM) em individuos com Distrofias
Musculares Progressivas.

Material e Métodos

Esta pesquisa foi um estudo observacional, de coorte-transversal. O projeto
do presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos
da Universidade do Extremo Sul Catarinense “-UNESC sob o n® do parecer 718/2006.

A amostra foi constituida por individuos com Diagnostico Clinico de
Distrofias Musculares, que fossem participantes da ASCADIM (Associagdo Sul
Catarinense de Amigos, Familiares e Portadores de Distrofias Musculares Progressivas)
e que apresentassem as seguintes patologias: Distrofia Muscular de Cinturas (DMC),
Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) e Distrofia Miotonica de Steinert (DMS).

Todos os pacientes foram informados acerca dos objetivos do estudo, bem
como dos métodos de avaliagio a que seriam submetidos, apds os devidos
esclarecimentos os mesmos assinaram o o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE). Os individuos que ndo assinaram o TCLE ou que ndo possuissem capacidade
cognitiva suficiente para compreender o comando verbal foram excluidos do estudo. Ao
final a amostra foi constituida por 33 individuos sendo separados em trés grupos de
acordo com o diagnostico clinico. O perido de avaliacdo foi entre Mar¢o a Maio de
2011.

Foi utilizado como Instrumento de Pesquisa a Escala de Medida da Fungéo
Motora (MFM). Esta escala é composta de 32 itens, divididos em 3 dimensdes:
Dimensdo 1 — postura em pé e transferéncias, com 13 itens; Dimensdo 2 — func¢éo
motora axial e proximal, com 12 itens; Dimensdo 3 — fun¢do motora distal, com sete
itens. Cada item ¢ pontuado de 0 a 3, sendo zero ndo realizar o movimento ou ndo
manter a posicdo, 1 realizar parcialmente, 2 realizar de forma lenta ou com
compensagdes ¢ 3 realizar de forma correta. Os escores parciais e totais das dimensdes
sd0 expressos em porcentagem em relagdo ao escore maximo de 96 pontos [4,5,6,7].
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Os dados foram analisados pelo Programa de Estatistica SPSS 17.0 for
Windows.Utilizando-se da Analise de Freqiiéncias, Teste Paired-Samples T Test (#:
p<0,01/*:p<0,05). Nos resultados do estudo a média do escore de cada dimensdo da
escala foi comparada com o escore maximo de 96%.

Resultados

A amostra do presente estudo foi composta por trinta e trés (33) pacientes de
ambos os géneros, sendo separados em 3 grupos: O Grupo 1 — DMC composto por sete
(07) individuos (21,2%), sendo 57,1 % género masculino e 42,9% feminino com média
de idade de 33,71 anos (DP+14,03); O Grupo 2 - DMD composto por sete (07)
individuos (21,2%), sendo 100% género masculino com média de idade de 15,57 anos
(DP+£8,77); O Grupo 3 — DMS composto por dezenove (19) individuos (57,6%), sendo
57,9 % género masculino e 42,1% feminino com média de idade de 33,71 anos
(DP+14,03) (Tabela 1).

Tabela I — Caracteristicas dos Pacientes

Pacientes (%) | Género (%) | Idade

Patologia | Grupo (n=33) Masculino | Média
Feminino | DP(¥)

DMC 1 21,2 57,1 33,71
42,9 +14,03

DMD 2 21,2 100 15,57

- +8,77

DMS 3 57,6 57,9 29,84
42,1 +13,91

DMC: Distrofia Muscular de Cinturas; DMD: Distrofia Muscular de Duchenne; DMS: Distrofia
Miotonica de Steinert. DP: Desvio Padrio. N: ntimero. Método Estatistico Empregado: Analise de
Frequiéncias do Software SPSS.

A figura 1, apresenta a comparacdo da média de porcentagem das 3
dimensdes do teste e escore total analisando os 3 grupos comparados com o escore total
da escala de 96 pontos. Pode-se observar que: na Dimensdo 1 a média do Grupo 1 foi de
49,45 (£27,53); o Grupo 2 foi de 23,08 (+28,01) e o Grupo 3 foi de 78,00 (+29,18).

Na Dimensao 2 a média do Grupo 1 foi de 88,10(£16,57); o Grupo 2 foi de
66,27 (£29,76) e o Grupo 3 foi de 95,61 (+5,58).

Na Dimensao 3 a média do Grupo 1 foi de 93,88 (£10,55); o Grupo 2 foi de
68,71 (£24,57) e o Grupo 3 foi de 91,73 (+£10,27).

Quanto ao Escore Total, o Grupo 1 teve como média 73,66 (£18,38); o
Grupo 2 obteve 49,26(+26,87) e o Grupo 3 foi de 87,61 (£15,26).
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D1: Postura em Pé e Transferéncias; D2: Fungdo Motora Proximal e Axial; D3: Fun¢do Motora Distal.
Método Estatistico Empregado: Paired-Samples T Test (#: p<0,01/*:p<0,05).

Discussio

As Distrofias Musculares Progressivas (DMP) englobam um conjunto de
patologias de origem genética, com comprometimento grave, progressivo e irreversivel
da musculatura esquelética. O termo distrofia muscular tem sido empregado para os
casos de miopatias rapidamente progressivas, geneticamente determinadas e de
natureza degenerativa primdria, com incapacidades funcionais crescentes e diminuicao
da qualidade de vida. Algumas distrofias, porém, sdo mais lentamente progressivas,
como a Distrofia Miotonica (DM) [1,8.9].

A utilizacdo da Escala MFM permite a precoce identificagcdo e quantificagdo
das perdas motoras, sendo uma escala de alta confiabilidade, podendo ser utilizada
como instrumento de diagdstico clinico. Devido esta possibilidade na detec¢@o precoce
das alteracdes motoras, ¢ possivel realizar interven¢des necessarias com o objetivo de
otimizar-se na funcdo motora e melhorar a adaptagao dos pacientes em suas atividades
de vida diaria [6, 10].

Neste estudo observamos que em relacdo as dimensdes analisadas pela
escala MFM, nos 3 grupos analisados houve comprometimento motor devido o escore
ser inferior quando comparado com o escore total de 96 pontos.

Verifica-se que na dimensdo 1, o Grupo 1 e o Grupo 2 apresentaram média
de escore inferior a 50%, tendo um compromentimento na postura em pé e
transferéncias. O grupo 3 apresentou escore acima de 50%.

Na dimensdo 2, verifica-se que o menor escore do teste foi do grupo 2,
seguido do grupo 1 e grupo 3. A dimensao 2 avalia a fun¢do motora proximal e distal.

Na dimensdo 3, verifica-se que o todos os Grupos apresentaram escore
superior a 50%, sendo que o Grupo 2 apresentou maior acometimento motor,seguido
pelo Grupo 1.

Na Distrofia Muscular de Cinturas (DMC) a progressdo ¢ extremamente
variavel, mas normalmente ¢ mais lenta, de forma continua ou insidiosa, tendo periodos
de rapida progressdo alternados com periodos estaciondrios [11]. Observa-se que a
fraqueza muscular abrange inicialmente os musculos da cintura pélvica e/ ou escapular,
no entanto é mais comum que a fraqueza tenha inicio pelos musculos dos membros
inferiores, ja sobre a fraqueza dos membros superiores pode levar anos para surgir [12].

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) ¢ a forma mais comum de
distrofia, afeta frequentemente meninos e a sua incidéncia ¢ de 1:3.500 nascidos [2,13].
E a patologia de maior acometimento funcional em menor espaco de tempo, iniciando
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os sinais e sintomas clinicos aos 3 a 5 anos de idade e tornando-se incapazes de realizar
as suas atividades de vida diaria muito precocemente [3,14].

A Distrofia Miotonica Tipo 1 ou de Steinert ¢ uma doenga de heranca
autossdomica dominante com manifestagdes clinicas variaveis. Os sinais e sintomas sao
multissistémicos, em virtude do envolvimento dos musculos esqueléticos, por isso
apresentam miotonia e fraqueza muscular. O envolvimento do membro ¢ geralmente
distal nos estagios iniciais da doenga, mais tardiamente atingindo os musculos do tronco
e musculos proximais, podem causar dificuldades na marcha e, posteriormente,
necessidade de cadeira de rodas [2, 11, 15, 16, 17].

Devido a escala ter sido validada no Brasil em 2008 [6], at¢ 0 momento
existem poucos estudos referenciando o uso da mesma em pesquisas nacionais.

Em estudo realizado na Holanda utilizando-se da escala MFM com 70
individuos portadores de DMD, verificou que o comprometimento motor foi
severamente comprometido na realizagdo do teste e evidencia uma grande variabilidade
na funcdo motora distal [7].

Em estudo evolutivo realizado com individuos portadores de DMD
utilizando-se da Escala MFM mostrou que o escore da escala diminui de forma continua
e exponencial com a idade e que se a D1 estiver préxima de 40% ou o escore total
estiver proximo de 70%, ¢ possivel predizer que este paciente ird perder a marcha em
um ano. Menciona que a utilizacdo da medida fun¢do motora como sendo um
complemento para a andlise dada for¢a muscular, sendo utilizada como um indicador do
perfil do individuo de DMD [18].

Na literatura, at¢ o momento, os programas de intervencdo aos individuos
portadores de DMD tém centrado principalmente na melhoria e manutencdo da
deambulacdo. Com a melhora na expectativa de vida destes pacientes a func¢do dos
membros superiores também merece atengdes especificas  nos programas de
reabilitag¢do e de pesquisa [7].

Estudo evolutivo para avaliar a qualidade de vida dos individuos portadores
de Distrofias Musculares Progressivas comparado com um grupo controle, evidenciou
que houve alteracdo em todos os dominios avaliados, sendo o dominio fisico foi o de
maior queda [8].

Em estudo realizado com 48 individuos com diagnostico de Distrofia
Miotonica de Steinert Tipo 1, utilizou-se da Escala MFM para classificar os
participantes do estudo em cinco classes, sendo: sem comprometimento clinico,
minimos sinais de incapacidade, fraqueza distal, fraqueza proximal e ndo deambula para
correlacionar com os objetivos do estudo em analisar composi¢do corporal [15].

Devido as inumeras possibilidades de técnicas de manuseios terapéuticos,
os fisioterapeutas e demais profissionais da saude necessitam de instrumentos de
avaliacdo que possam ser utilizados como ferramentas confidveis para selecdo de
pacientes, monitoriza¢do da conduta terapéutica bem como estabelecer prognoéstico de
recuperacdo, € conseqiientemente um critério de alta [9,19].

As avaliagdes quantitativas e qualitativas das habilidades funcionais e
incapacidades motoras s@o esséncias para o planejamento do programa de tratamento e
para analise dos estagios de evolucdo da patologia. Medidas instrumentais para avaliar o
déficit motor e for¢a muscular sdo frequentemente utilizados [4, 20, 21].

Conclusio

Torna-se necessario a utilizacdo de ferramentas confidveis para verificar o
quadro evolutivo do paciente. Os fisioterapeutas e demais profissionais da saude
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necessitam de instrumentos de avaliagdo que auxiliem na monitorizagdo do paciente
para melhor direcionar a conduta terapéutica bem como estabelecer progndstico. Este
estudo demonstrou que a escala MFM ¢ um eficaz método de avaliagdo de paciente
com de Distrofias Musculares Progressivas, possibilitando a mensura¢do do
comprometimento motor e auxiliando no direcionamento do tratamento.
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eletrénicos (CD-ROM) ou outros que surjam no futuro. Ao autorizar a
publicagdo de seus artigos na revista, os autores concordam com estas
condicoes.

A revista Fisioterapia Brasil assume o “estilo Vancouver” (Uniform requirements
for manuscripts submitted to biomedical journals) preconizado pelo Comité
Internacional de Diretores de Revistas Médicas, com as especificagbes que sao
detalhadas a seguir. Ver o texto completo em inglés desses Requisitos
Uniformes no site do International Committee of Medical Journal Editors
(ICMJE), www.icmje.org, na versao atualizada de outubro de 2007.

Submissbées devem ser enviadas por e-mail para o editor executivo
( artigos@atlanticaeditora.com.br ). A publicacdo dos artigos € uma deciséo
dos editores. Todas as contribui¢des que suscitarem interesse editorial serdo
submetidas a revisao por pares anénimos.

Segundo o Conselho Nacional de Saude, resolugdo 196/96, para estudos em
seres humanos, é obrigatério o envio da carta de aprovacdo do Comité de Etica
em Pesquisa, independente do desenho de estudo adotado (observacionais,
experimentais ou relatos de caso). Deve-se incluir o numero do Parecer da
aprovacdo da mesma pela Comissdo de Etica em Pesquisa do Hospital ou
Universidade, a qual seja devidamente registrada no Conselho Nacional de
Saude.

1. Editorial

O Editorial que abre cada numero da Fisioterapia Brasil comenta
acontecimentos recentes, inovagdes tecnologicas, ou destaca artigos
importantes publicados na prépria revista. E realizada a pedido dos Editores,
que podem publicar uma ou varias Opinides de especialistas sobre temas de
atualidade.

2. Artigos originais
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Sao trabalhos resultantes de pesquisa cientifica apresentando dados originais
com relagcdo a aspectos experimentais ou observacionais, em estudos com
animais ou humanos.

Formato: O texto dos Artigos originais é dividido em Resumo (inglés e
portugués), Introducéo, Material e métodos, Resultados, Discusséo, Conclusao,
Agradecimentos (optativo) e Referéncias.

Texto: A totalidade do texto, incluindo as referéncias e as legendas das figuras,
nao deve ultrapassar 30.000 caracteres (espacgos incluidos), e ndo deve ser
superior a 12 paginas A4, em espaco simples, fonte Times New Roman
tamanho 12, com todas as formatagbes de texto, tais como negrito, italico,
sobre-escrito, etc.

Tabelas: Recomenda-se usar no maximo seis tabelas, no formato Excel ou
Word.

Figuras: Maximo de 8 figuras, em formato .tif ou .gif, com resolugédo de 300 dpi.
Literatura citada: Maximo de 50 referéncias.
3. Reviséao

Sao trabalhos que expdem criticamente o estado atual do conhecimento em
alguma das areas relacionadas a Fisioterapia. Revisbes consistem
necessariamente em analise, sintese, e avaliacdo de artigos originais ja
publicados em revistas cientificas. Sera dada preferéncia a revisdes
sistematicas e, quando nao realizadas, deve-se justificar o motivo pela escolha
da metodologia empregada.

Formato: Embora tenham cunho histérico, Revisbes ndo expdem
necessariamente toda a histéria do seu tema, exceto quando a propria histéria
da area for o objeto do artigo. O artigo deve conter resumo, introducao,
metodologia, resultados (que podem ser subdivididos em tdpicos), discusséo,
concluséo e referéncias.

Texto: A totalidade do texto, incluindo a literatura citada e as legendas das
figuras, néo deve ultrapassar 30.000 caracteres, incluindo espacos.

Figuras e Tabelas: mesmas limitagées dos Artigos originais.

Literatura citada: Maximo de 50 referéncias.

4. Relato de caso

Sao artigos que apresentam dados descritivos de um ou mais casos clinicos ou

terapéuticos com caracteristicas semelhantes. S6 serdo aceitos relatos de
casos nao usuais, ou seja, doengas raras ou evolugdes nao esperadas.
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Formato: O texto deve ser subdividido em Introducdo, Apresentagcdo do caso,
Discussao, Conclusdes e Referéncias.

Texto: A totalidade do texto, incluindo a literatura citada e as legendas das
figuras, néo deve ultrapassar 10.000 caracteres, incluindo espacos.

Figuras e Tabelas: maximo de duas tabelas e duas figuras.
Literatura citada: Maximo de 20 referéncias.
5. Opiniao

Esta secdo publica artigos curtos, que expressam a opinido pessoal dos
autores: avancos recentes, politica de saude, novas idéias cientificas e
hipoteses, criticas a interpretacdo de estudos originais e propostas de
interpretacdes alternativas, por exemplo. A publicagdo esta condicionada a
avaliacao dos editores quanto a pertinéncia do tema abordado.

Formato: O texto de artigos de Opinido tem formato livre, e ndo traz um resumo
destacado.

Texto: N&o deve ultrapassar 5.000 caracteres, incluindo espacos.

Figuras e Tabelas: Maximo de uma tabela ou figura.

Literatura citada: Maximo de 20 referéncias.
6. Cartas

Esta secédo publica correspondéncia recebida, necessariamente relacionada
aos artigos publicados na Fisioterapia Brasilou a linha editorial da revista.
Demais contribuicdes devem ser enderegcadas a secédo Opinido. Os autores de
artigos eventualmente citados em Cartas serédo informados e terao direito de
resposta, que sera publicada simultaneamente. Cartas devem ser breves e, se
forem publicadas, poderdo ser editadas para atender a limites de espaco. A
publicacdo esta condicionada a avaliagéo dos editores quanto a pertinéncia do
tema abordado.

Preparagao do original

Os artigos enviados deverao estar digitados em processador de texto
(Word), em pagina A4, formatados da seguinte maneira: fonte Times New
Roman tamanho 12, com todas as formatacdes de texto, tais como negrito,
italico, sobrescrito, etc.

Tabelas devem ser numeradas com algarismos romanos, e Figuras com
algarismos arabicos.

Legendas para Tabelas e Figuras devem constar a parte, isoladas das
ilustracdes e do corpo do texto.
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As imagens devem estar em preto e branco ou tons de cinza, e com
resolucdo de qualidade grafica (300 dpi). Fotos e desenhos devem estar
digitalizados e nos formatos .tif ou .gif. Imagens coloridas serdao aceitas
excepcionalmente, quando forem indispensaveis a compreensao dos
resultados (histologia, neuroimagem, etc).

Pagina de apresentagao

A primeira pagina do artigo traz as seguintes informacdes:

- Titulo do trabalho em portugués e inglés;
- Nome completo dos autores e titulacao principal;
- Local de trabalho dos autores;

- Autor correspondente, com o respectivo endereco, telefone e E-mail;
Resumo e palavras-chave

A segunda pagina de todas as contribui¢cdes, exceto Opinides, devera conter
resumos do trabalho em portugués e em inglés e cada versdo nao pode
ultrapassar 200 palavras. Deve conter introducdo, objetivo, metodologia,
resultados e concluséao.

Abaixo do resumo, os autores deverao indicar 3 a 5 palavras-chave em
portugués e em inglés para indexacdo do artigo. Recomenda-se empregar
termos utilizados na lista dos DeCS (Descritores em Ciéncias da Saude) da
Biblioteca Virtual da Saude, que se encontra em http://decs.bvs.br.

Agradecimentos

Agradecimentos a colaboradores, agéncias de fomento e técnicos devem ser
inseridos no final do artigo, antes das Referéncias, em uma sec¢éo a parte.

Referéncias

As referéncias bibliograficas devem seguir o estilo Vancouver. As referéncias
bibliograficas devem ser numeradas com algarismos arabicos, mencionadas no
texto pelo numero entre colchetes [ ], e relacionadas nas Referéncias na ordem
em que aparecem no texto, seguindo as normas do ICMJE.

Os titulos das revistas sdo abreviados de acordo com a List of Journals
Indexed in Index Medicusou com a lista das revistas nacionais e
latinoamericanas, disponivel no site da Biblioteca Virtual de Saude
(www.bireme.br). Devem ser citados todos os autores até 6 autores. Quando
mais de 6, colocar a abreviacgéo latina et al.

Exemplos:
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1. Phillips SJ, Hypertension and Stroke. In: Laragh JH, editor. Hypertension:
pathophysiology, diagnosis and management. 2nd ed. New-York: Raven Press;
1995.p.465-78.

Yamamoto M, Sawaya R, Mohanam S. Expression and localization of
urokinase-type plasminogen activator receptor in human gliomas. Cancer Res
1994;54:5016-20.

Envio dos trabalhos

A avaliagédo dos trabalhos, incluindo o envio de cartas de aceite, de listas de
corregcbes, de exemplares justificativos aos autores e de uma versao pdf do
artigo publicado, exige o pagamento de uma taxa de R$ 150,00 a ser
depositada na conta da editora: Banco do Brasil, agéncia 3114-3, conta 5783-5,
titular: ATMC Ltda. Os assinantes da revista sao dispensados do pagamento
dessa taxa (Informar por e-mail com o envio do artigo).

Todas as contribuicbes devem ser enviadas por e-mail para o editor executivo,
Jean-Louis Peytavin, através do e-mail artigos@atlanticaeditora.com.br. O
corpo do e-mail deve ser uma carta do autor correspondente a Editora, e deve
conter:

- Resumo de ndo mais que duas frases do conteudo da contribuicio;
- Uma frase garantindo que o conteudo é original e n&o foi publicado em outros
meios além de anais de congresso;
- Uma frase em que o autor correspondente assume a responsabilidade pelo
conteudo do artigo e garante que todos os outros autores estédo cientes e de
acordo com o] envio do trabalho;
- Uma frase garantindo, quando aplicavel, que todos os procedimentos e
experimentos com humanos ou outros animais estdo de acordo com as normas
vigentes na Instituicho e/ou Comité de Etica responsavel;
- Telefones de contato do autor correspondente.

- A 4rea de conhecimento:

() Cardiovascular / pulmonar

() Saude funcional do idoso

() Diagnéstico cinético-funcional

() Terapia Manual

() Eletrotermofototerapia

() Orteses, proteses e equipamento

() Mdsculo-esquelético
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() Neuromuscular

() Saude funcional do trabalhador

() Controle da dor

() Pesquisa experimental /basica

() Saude funcional da criancga

() Metodologia da pesquisa

() Saude funcional do homem

() Pratica politica, legislativa e educacional
() Saude funcional da mulher

() Saude publica

() Outros

Observacéao: o artigo que ndo estiver de acordo com as normas de publicacéo
da Revista Fisioterapia Brasil sera devolvido ao autor correspondente para sua
adequada formatacéao.

Atlantica Editora

www.atlanticaeditora.com.br

artigos@atlanticaeditora.com.br




